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Aromali di regio kraniofasial alibat
{dngguan lumbuh kembang perlu mendapdl
p<rhalidn \arena mengenar organ pengu-
nyahan. pengecap, bicara. penglihatan. kes!_
imbangan dan pendengaran. Gangguan pada
organ tersebut dapat mengakibatkan hambat-
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Abstract
Malfonnation of the face and cranium can obstacles to the individual's abilily to adapl to and
funci ionin lheenvi ronmeni 's ince|hedefeclofdefects involv ingsfuctureof theorgaDsofs ight .hcadng,
lastc.o l f .act ion 'andspeech'Theinc idenceofo|ofac ia lanomal iesandDal fonnat ioDsyndromesfrom
ln,lonesian children is;ot available. Since the clinician $ar d€als with dental problen iD cbildren have tlre
oopo| luni tYtoobserveanddetect th isg lowthanddevelopDentanomal} . i l is imponant torccognlzetbe
,rlii,ti,u,s'tiom nonnat stru€tural and frncrional in rhc crariofacial region. In effon 1o;dentiil the deiect or'
lefecrs of craniofacial syn&omes, $e m€chanisnN ofcraniofacial growlh and development th' alterations ol
rtre normal sequence and partem ofcraniofacial erowth should be undersland. The defbrmities o' craniofacial
are considereJ mre, it is certain thal many ofthe mild forfis go undetected or unrecognized Td he able 10
:ecognizethemal format ionof thefaceandcranium.thevar iousofcranio l .ac ia lmal format ionsyndomewas
:ateg"onzed into subgroups Based on palhogenesis ther€ was malfbrmation' deformation and dr'tri?r;o' The
:rroiogy of defect was genetic and nongenetic. and th€ classificarion was devided to ahe locarion oi strucrurcs
or organs involred and pathomorphogenic
iemu llmiah KPPIKG xll
an pada kemampMn individu benntemksr
dengan lingkungannya. Regro fasial senng
mengalami gangguan tumbuh kembang kare_
na nlempunyai pola tumbuh kembang yang
kompleks. Morfogenesis fasial merupakan
.eran8],aian proses )ang mencakup: infnF
ma"i Benetik. deposisi seluJer. diferensiasi
sel, Foliferasi sel, degenerasi sel. clan
remodeling jarhgan tulang.
Manifestasi gangguan tumbuh kembang
mempunyai variasi yang luas, dari yang tidak
menuniul lan geiala Uinis sampai mallormasi
yang nembual cacat fasial, dari yang terkena
han)a satu gigi sampai seluruh kompleks
lasir l .  Manrfestasi Uinis anomali di regio
kepala dan leher berkisar 150 sindroma, se_
bagian besar merupakan kelainan genetrk.
Berdasarkan pengamatan pada bayi baru lahir
72% anomali dngan ditemukan di regio ke-
pala dan leher atau tangan._
Upa)a rehabilitasi anomali kaniofasial
pada umumnya dilakl €n oleh tim yang
terdiri atas berbagai spesialjs. Peran dokter
gigi adalah mengupayakan gigi sehat. ber-
fung.i. dan mempenahankan leadaan inlegri-
tas lengkung gigi yang stabil sebelum dilaku-
kan tindakan rehabilitatif bedah ' Mengingat
begitu banyaknya sindroma di regio kepala
dan fasial. dihampkan dokter gigi yang
meLakukan pcrawatan anak dan remaja da-
pat mengenal penyimpangan morfologi kra-
niofasial dari keadaan normal baik stnrktural
maupun fingsional.r ljntuk dapat me-ngenal
dan mcnentulan l ipe 1uatu anomali di regio
kaniofasial perlu dipahami trekanisme tum-
buh kembang, pengaruh gangguan tum-buh
kembang, dan berbagai kelompok ano-mali
kraniotasial. Selanjutnya kan diuraikan palo-
genesis. etiologi dan klasifikasi anonali
kaniofasial akibat gangguan tunbuh kem-
bang.
Patogenesis
Anomali kaniofasial adalah suatu pe'
ryimpangan morfologi dari keadaan normal
pada kompleks kaniofasial akibat gangguan
rumbuh tembang. dapat berupa kelainan
kongenital atau didapat (aquire .t Bed.al''.
kan patog€nesisnya da 3 tipe anomali yaiE
malformasi. deformasi dan disr uption--'
Mauor asi
Malformasi adalah defek morfologik $E-
tu organ atau bagian dari organ, atau sebagin
dari tubuh akibat gangguan pada Prosar
perkembangan secara intrinsik.l' Ganggu-
perkembangan terjadi saat pembentuka
organ, merupakan defek primer struktuiil
akibar kesalahan morlogcnesis di sualu lokasi
yang mempengaruhi pembentukan stsukna
organ.4 Gangguan pembentukan dapat tulg-
gal atau ganda) sepefti peg shaped Vb
insisif lateral. atau microtia. yaitu disPlasrr
bentuk telingaT atau clefting orofacial.'
Malfomasi di regio kaniofasial pada
umumnya merupakan kelainan kongenital be_
rupa cacat bawaan yang sudah tampak s€_
bagai defek sejal lf,hir. Sebagian besar dffi
cacat bawaan ini merupakan suatu sindroma-
Yang dimaksud sindroma adalah suatu pols
malfbrmasi tertentu. sebagai suatu krunpulan
gejala yang khas. akibat satu etiologi dap.t
menyebabkan gangguan morfogenesis pada
lebih dari satu lokasi. contoh sindromt
Kurang lebih 3% dari bayi baru lahir de-
ngan malfonnasi yang nyata. dan l7o mem-
punyai lralfbrmasi ganda sebagai sindroma-'
Frekuensi mallbrmasi seperti celah langitan
dan amelogenesis imperfecta berkisar l-57o.
Prognosis untuk tumbuh normal pada daemh
yan! t".kena malformasi adaiah buruI(t
Meskipun malformasi kraniofasial relatif ja-
rang ditemui. namun demikian seorang dokter
gigi khususnya spesialis kedokteran gigi anaf
perlu mengenal berbagai kelainan kranio_
fasial aKbat gangguan tumbuh kembang
karena berhadapan dengan pasien anak."
Matformasi )ang paling sering diiumpai
adalah nodogenesis yang tidak sempuna
karena proses perkembangan terhenti, seperti
celah langitan.*' Pada saat embryogenesls
normal atap palatal akan menyatu. Jika terjadi
gangguan karcna suatu faktor. proses firsi
berhenti mengakibatkan celah langitan ber_
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bcntuk V. Pada anomali Robin. celah langitan
berbentuk U. Pada awal pembentuLan i tra
uterine mandibula hipoplasrik, lidah ridak
mempunyai ruang .vang cukup dan posisinya
di antara atap palatal. Ketika atap palatal
mencoba unruk berfusi, proses te$ebut diha-
langi oleh lidah. akibahya terjadi celab
langitan berbentuli U."
lkspresi malformasi dapat minimal atau
maksimal. seperti bivid uvula merupakan
bentuk celah langitan yang minimal. Dapat
juga nonspesifik sebagai defek yang terisolast
atau mempakan bagian dari si[droma. Seba-
sai contoh: celah langitan dapat merupakan
.udru anomali runggal. Lelapi dapar sebagai
bagian dari berbagai sindroma dari anomali
ganda. Celah langitan khususn],a pada ano-
inrl '  Robin. dapar mempun)ai manifeslasi
retapi tidak pada semua kasus. Karena mal-
lormasi teiadi dengan frekuensi yang bena-
riasi pada sindroma yang berbeda disebut
lakullatif. Anomali dapar nonspesifik dan
raluhdrif  untul berbagai kelainan. karena itu
diagnosis indroma dibuat tidak berdasarkan
dari hanva satu anomali tetapi dari pola
anomali vang dijumpai secara keseluuhaD.r
Delbmasi adalah suatu perubahan ben-
rul atau dismorfblogi. merupakan defek
,itruktural disebabkan bentuk atau poslsl
abnormal dari bagian tubuh-yang sebelunmya
mempunyai benfuk normal-" Pada umumrva
Jl.<babkan aonlr/r./p/ive ne chan ical lorce s.'
rebagai akibat tekanan intra uterine yaDg
,hr^f lni l  Detirrmasi centlcnrng nrengenai
o.gan )ang utuh. bukan defbk pada organ
relapi dcfek regional karena organ sudah
rerhennrl. Kurang lebih 20o bari haru lahir
mempunyai deformasi.r hognosis untuk tum-
ruh nonnal pada umumnya baik.5
( ,,rr, 'h detbnnasi . /rbjool ' '  di\ lokasi
rrnggul. scoliosis postural kongenital. Pada
.l bfoot dijnmpai 5 jari, jumlah phalanges
Jan metatarsal lengkap. Yang terjadi adalah
perubahan di regio kaki. karena itu bukan
merupakan malformasi seperti syndactyly
AhrDtalt Krnnb t:aettAtttrut(;dnse,nr 1tu1hnt Kut au{
yaitu lusi jad. atau polydacrlh \ang nrcn-
pmyai jari lebih.{
Defonnasi mandibula dapar disebabkan
posisi atau poshr saat intra ulerin. Proscs
terjadinya deformasi dapat pada saat fetal.
yaitu pada akiir periode fetal karena adanva
leluatan mekani l  lang mempengamhi . i*
tem muskuloskeletal. Seiein itu dapa! teriadi
karena gangguan fumbuh kenrbang setelah
Iahir  akibat suatu pen\aki l  dlru kedJnd.J .
Salah satu diantaral la la. ic\  t  o^l() .  rr  U
deformitas dentoskeletal akibat anemia hemo-
litik pada penyakit thalasselnia. 'l
Disruption
Diffuption adalah dclek morfblogil oF
gan atau bagian organ, atau seb.t!:ian bcsar
dari tubuh akibat dari destruksi atau robeknva
(rptlrirg) atau hambatan perkembangan )anc
tadinya normal. '  Disrupl ion rcr jddi  .cbJgJl
akibat gangguan vaskularisasi. infeksi arau
pcn)ebab f is ik Pada umunrnra rrremlr.rrr : r i
prngnosi< buruk unnA dafnr rumhulr n. .r i r l
pada regio yang terkena. Scbagai conroir
ke(ul ian akibal rubel la.  rnikr, , , , rni . r  hcrnr-
lasial akibat perdarahan aftcri supedial. dan
,lefu lasial al,ibrt rri{lrli D,.r/rd. \rtuI, r.
band terjadi karena robelinya anlnion dan
arnnio-chorion mengalami pcnyernbuhan.
Amniotic band iDi m€membelit .iari attu
lengan. memutuskan hubungan suplai darah_
menyebabkan ekosis inlra uterin darl ampu,
lasi  jar i  alau Iengan. Dapar . iugJ : I .niot . .
band ini membelit cuping hidung. nluiut. br-
gian anrerior thsial dan kepala mengakibarkan
disruption struktu kraniofbsial berupa asjnle,
tri encephaloceles. .jaringan otak nrcnonjol
keluar dari orlang kepala. atau clefi fasial.r
PetbcJaa An@rc Mal'orna'i. Dtot\a,i
Dari aspek patogenesis nallonnasi drn
defbrmasi dapat dibedakan.r Suatu anomali
dapat merupakan malrbrmasi r lau deronna"i
bergantung pada proses terjadin]a. Perbedaan
gambaran suaru rnalfonnari  d.  r  dethn))J\ i
secara umum dapat dilihat pada anomali
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Robin. Dulu diperkirakan sebagai suatu
Inal-lormasi. lem) ara dapat dikalakan sebagai
Jualu defomasi. Pada leadaan defornasi
Inandihuld r idak secara intr insik mengalami
hipoplasia. tetapi karena adanya hambatan
pertumbuhan intm uterin. Akibatnya juga ter-
jadi bennrk U celah langitan. Karena deform-
asi cenderung dapat self koreksi. jika fetus
tidali mengalami lindongan yang menghalD-
bat perkembangannya lagi. yaitu pada saat
tumbuh kembang anak terjadi pertumbulun
catch-up lrJ.andibula. Pertumbuhan carcr-rp
tidal akan teriadi iika hipoplasia mandibula
disebabkan oleh faktor intrinsik. Dengan de-
mikian anomali Robin dapat sebagai suatu
malfomasi atau deformasi.a
Pada malformasi sering diikuti kemahan
pcrinatal karena mencalup malformasi
susunan syaraf pusat dan
Sebalik-nya paala deformasi
perinatal rcn-dah. Pada keadaan
seperti asimetri mandibula dan
masih memune-kinkan anak tetaD bi
Selain itu koreksi spontan atau
perbaikan postural dinungkinkan
deformasi. Setelah bayi lfir dapat terjadi
koreksi karena tidak lagi mengalami
intra uterin, Koreksi Dosfural daDat
pada scoliosis. conge-nital hip
dan clubfoot. Pada malformasi
spontan jarang terjadi. kecuali pada
defek septal jantung yang minimal.u
ringkas dapat dilihat perbedaan
malfonnasi, deformasi, dan disruption
tabel l. dibawah ini.
defbrmas'
- Tahap fetal intra uterin Periode fd
Tabel L PerbedaaD Anlam Malfornasi. Deformasi dan Disruption
Malfornasi
Tahap enbryonalP€riode waktu terjadinya
Level garyguan
Morialitas perinatal
Koreksi spontan
s/d 8 minggu intra urerin
Organ
- Setelah lahir
orcan
1
Koreksi melalui postur
Embriolosis
Untul membedakan suatu anomali adalah
malformasi atau drs/r./prior? perlu ditclusun
proses embryogenesis. Jika suatu anomali
dipertanyakan apakah malformasi tetapi tidak
dapal di jela.kan rcara embriologis. kemung-
kinan suatu dislrplior.a
Etiologi
CanggLran tumbuh lembang moriblogi
lulang )ang men)ebabkan anomali dr regio
kraniofacial pada umurnnya merupakan ba-
gian dari suatu sindroma. Penyebab mal-
lormasi kongenital meliputi faktor genetik
dan non-genctik.s
Faktor Genetik
Faktor genetik disebabkan
kromosom. kelainan gen-tunggal,
multifaktorial: poligenetik dan li
Pembagian anomaly kraniofasial
sifat genetik. I r
L Dominan:
. NeurcfibroNatosis
. tu berous clero sis
. sindroDra MarfaD
. sindroDDEhlers-Danlos
. hr?enhemia mlignao
. sindrom Gorlio
. sindrona Gardr€r
. ,indroma Treach€r Collins
. cleidokabialdisstosis
. sindom. kaniosinoslosis:
Cmuzon. S€a$re-Chot7€n. dan Pfeif.t
. sindomav€lo-ca.dio-fasial
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.1.
. sindomaokulo-dento-digital
Resesit:
. cystic fibrosis
. Penyakit sickle-cell
. muccopolysacharidoses
X-linked: ectodermal displasia
Polygenic atau mlrltifactodal:
. celah bibir dan celah langitan
. defek neual-tube
Sindroma kromosom:
. Sindoma Down
. Sindoma Turner
. Sindoma Klinefelter
. Sindoma Prader-Willi
. Sindoma Angelman
. SindomaBeckwith-Wiedemann
. Sindoma Williams
Ana,oh Kra,n FL\el Ahbat AunEEu.n T,,thuL K. harq
katan densitas tulang karena defek pada re-
sobsi tulang.''
Infeksi
lnfeksi di regio telinga. ralang atau di
regio kondilus dapat menghambat pcrtun-
buhan mandibula menyebabkan microg_
nathia.Lr Infeksi inJantile cortical lryperos'
tosir asalnya tidak dikerahui, mengenai balr
usia kurang 6 bulan. Gambaran klas tampak
pembengkakan jaringan lunak. pencbalan
konikal n ang dibasahn\a drrprt di. .n; i
demam. Semua tulang tubular lerkena. tulang
pipih. nandibula. skapula. parietal. frontal
menunjukkan sklerosis dan penebalan. Pada
mandibula sering tampak penebalan ko kal
massii dengan pembeng.lGkan fasial dapat
unilaleral alau bi lateral. Pembengkakan j -
ringan lunak tampak lebih dahulu scbelum
hiperostosis terlihat secara radiografis.'
Lrpopdystropb,
Lypopdystroph)' merupakan hilangnya le-
mak subkutan dari fasial. leher. thoraks.
ektlemitas atas. sedangkan ektrenitas ba\\'ah
nomal. Dapat tedadi s€telah penyakit infek
si. lebih sering pada perempuan dariPada
lakiiaki. Penyebabnya tidak diketahui. Kulil
dan otol daerah )anB terkena nonnal. tetapi
fasial tampak cekrmg dan pipi terlihal masuk.
disertai kerutan di sekitar mulul. "
Klasilikasi
Seorang klinisi lidak mungkin
mengenal begitu banral sindrorrrr di repi"
kepala dan leher. Yang diharapk:ln dari
dokter gigi yang menangani anak dan
remaja, yaitu dapat mengenal pcnyimpang-
an tumbuh kembang normal paJa tnorfolngi
struktural dan firng-sional kaniofasial. Untuk
dapat mengenal, k€mudian mengkalagorilan.
dan dapat menjelaskan secara akurat gam-
baran suafu malformasi, serta sampai dapat
6 .
Fuktor Non-Genetik
l.aktor non-genetik disebabkan oleh
gangguan pada tahap morfoSenesis karena
infeksi. galgguan metabolik dan penyakit
genetik matemal seperti diabetes, hipertensi,
kelainan th)Toid, penggunaan obat-obatan
atau subtansi toksis. terkena radiasi. serta
gangguan diferensiasi embrionik dan per-
rumbuhan fetus.
Gangguan tumbuh kembang di regio
kaniof'asial juga dapat disebabkan cedera
saat lahir. yaitu karena trauma dari tang.
Cedera di regio kondilus dapat menghambat
p(rtumbuhan mandihula menyebablan mi'
.rognathia. dag! tampak kecil bahkan dagu
ridak te ihat. Selain itu penyakit tulang
merupakan kelompok kelainan yang hete-
rogen. mencakup malformasi tulang kafena
penyakit atau kelainan abnormalitas tulang
\ang disebabkan defisiensi nutrisi. intok-
sikasi, infeksi dan neoplasma. Penyakit atau
lelainan ablormalitas tulaDg secara kuanti_
Iatif dijumpai pada osteoporosis, osteo-
petrosis, Pdgels disease; secara kualitatif
rerjadi pada produksi matriks firlang seperti
osteogenesis imperfecta. atau gangguan
mineralisasi sepeni ricket. Osleopetsocis
nempunyai gambaran khas berupa pening-
menentukan secara tentatif suafu sindroma,
perlu dipahami berbagai sindroma malfor
masi kranio fasial dalam beberaPa
\uhlelompol, herdasarlan Iokasi anatomis
dan fungsional del'ek. lokasi strLrktur atau
organ yang terkena. serta patomodogenik.
Pembagian malfbrmasi kanio . fasial
berdasarkan anatomis dan fimgsional '
l. sindroma oto-kanio-fasial yang banyak
dijurnpai :Sindroma lreacher Coll in5
(mandibulofacial disostosis).Sindroma
coldenhar (oculo-auriculo-vertebtal
displasia), Hemifacial microsomia
2. siDdromakanio-sinostosis
3. sindroma mid-fasial mencakup 2 sub
kelompok malfonnasi: holoprosencefalik
dan displasia
4. celah craniofacial
5. celai bibir dan celah langitan merupakan
gangguan Pertumbuhan Yang banYak
dijumpai di regio kaniofasial
Berdasarkan lokasinya. kelainan dentofasial
dibagi sebagai berikut. ''
1. Basis cranial : mikosefali dan
hydrosefali, kaniostenosis, platybasia,
sella turcica
2. Midfasial:
sebagai akibat mal{ormasi: celah
bibir, celah langitan dan celah fasial
sebagai aikat gangguan perkembang
an achondroplasia. thala\"emia.
hlpothiroidism, mongolism
3. Mandibula:
prose\u) alveolar dan gigi: anu,lontia
defisiensi muscular pengun!ahan.
leher. lidah yang mempengaruhi
mandibula. myotonic muscular
dlstrophy
kondilus: anonalY congenltal.
defi siensr nutrisi. pengarul endokrin.
arthritis
Klasifikasi nalformasi kraniofasial
berdasarkan patomortogenil lang mencalup
elemen konologis dan topografil'.'
1. displasia serebro-kanial. a l
anencePhal.v. microcephalY
2. displasia serebro-fasia, meliputi
p l a s i a  r h i n e n c e p h a l i k , J a n
orbitall pada t & 2: jika kelaina
mengenai otak atau latcral mala jugr
3. displasia kaniofasial : jika kelaine
tidak mengenai otak dan ata, dibagi
menjadi:
a\ clefting. ,vaitu cleft: latero-nasomal-
sila, medio-nasomaksila, intennasils,
maksilo-mandibula
b) disostosis. mengcnai: sphenoid,
spheno-frontal. frontal. fionto_frolF
tal. lionto-uasoethmoidal. intemasal.
nasal, pr€maksila_maksila d n inter_
maksila-palatina, nasomaksila datr
maksila, maksilo-zigomatik, zigo-
matik. z-vgo-auromandibular. tempG
ro-aural, temporo'auromandibular,
mandibular. intermafdibr ar.
c) sinostosis. meliputi:
. cranio sinostosrs: parieto-
occipital. interyarietal
. cruio faciosinostosis: inter-
frontal. sphcno-frontoparie-
tal. fronfo-parietal, fronto-
interparietal-
. facio sinosiosis: {iontG
malar. \'omero-Premaksilar,
perimaksih posterior (clef-
ting). pcrimaksila anterior
(pseudo Crouzon), Peimak-
sila total (Crouzon).
d) disostosis dan sirlostosis: Crouzon,
Acro-cephalosyndact)ly (Apert),
Triph.vlloccphai) ( c/.,re,'/ealr,t"/a)
e) dyschondrosis, yailu achondroplasia
4. displasia kranio-tasial akibal
kelainan lxng berasal dali:
a) jaringai lulang: osteopetrosis.
displasia kanio-tubuldr. displasia
fibrosa
b) kutan: cctodeflrul dis-plasia
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c) neurokutan: ncuofibromatosis
d) neuromuskular: sindroma Robin,
sinalroma Mobius
e) muskular:glossoschizis
f) vaskr ar: haemangioma, haemo-
lymphangiona" lymphangioma
Ringkasan
Anomali kaniofasial adalah suatu pe-
nvinpangan morfologi dari keadaan nonnal
pada kompleks kraniofasial akibat gaogguan
rumbuh kembang, pada umumnya merupalian
keLainan kongenital benrpa cacat ba$aan
\ang sudah tampak sejak lahir. Sebagian
besir dari cacat ba*aan ini merupakan suatu
Berdasarkan prcses tedadinya dijulnpai 3
tipc anomali yaitu malfbtmasi, defomasi dan
ilisruption. GanglLtan tumbuh kembang pada
malt"rma"r lebih a\\al. \airu pada saal pem-
bcnfukan organ, disebabkan faktor intrinsrc.
\t ,r l thnnasi di regio kraninln.ial pada umum-
n)a kclainan kongenital berupa cacat bawaan
\ang sudah tampak sejak lahir. Sebagian
besar dari cacat bawaan ini merupakan suatll
iindroma. Malformasi yang paling sedng
dijurnpai adalah morfogenesis yang tidak
enpuma,vaitu celah langitan. Defbrmasi dan
JisruptioD mengalami gangguan tumbuh
lembang setelah pembentukan organ sclesa,.
karena faktor ekstrinsik. Delirmasi dapar
reriadi karena gangguan tumbuh kembang
scrclah lahb akibat suatu pen)akil atau
keganasan. Salah satu diantaranya t-asies
Cooley. yaitu d€formitas dentoskeletal kibat
.lnemia henolitik pada penyakil thalassemja.
Penyebab anomali kaniofasial meliputi
r) lr , ,r genetiL dan non-generi l , .  Klasif i lasi
sndroma malfonasi kaniofasial dibagr
dalam beberapa subkelompok berdasarkan
l,, ld.r analomis dan fung"ronal defck. lokasi
struktur atau organ yang terkena, sena
patomorfogenik. Rehabilitasi anomalika-
ni.ra. ial di lakukan oleh l im dari berbrgai
bidang spesialisasi. dokte ryigi berperan lne-
1Dl,rtul' Krunb t ustul,lkthtt (;un,:!rtr' lrN'hrh Lrtb.n!
ngupayakan gigi sehat. berlingsi. dan
memper!ahanlan integri ta< lcncLrrng gigi
yang stabil sebelum dilakulian lindakan reha-
bilitatifbedah.
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